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Optikusneuritis

Synonyme: Neuritis nervi optici, Sehnervenentziindung, Retrobulbdirneuritis, englisch: optic

neuritis
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Notwendigkeit, Adressaten und Ziele der Leitlinie

Die Optikusneuritis ist die haufigste Sehnervenerkrankung im jungen Erwachsenenalter [1] und sowohl in
diagnostischer als auch therapeutischer Hinsicht vielschichtig [2]. Sie erfordert wegen moglicher
neurologischer oder internistischer Implikationen eine interdisziplindre Zusammenarbeit. In den letzten
Jahren sind sowohl fiir die Optikusneuritis selbst als auch fir die oft zugrundeliegende Multiple Sklerose
(MS) zahlreiche neue Praparate in Studien untersucht worden [1]. Somit erscheint angesichts der
Vielschichtigkeit der Erkrankung, ihrer Interdisziplinaritat und der aktuellen wissenschaftlichen
Entwicklungen eine Zusammenstellung aktueller Informationen mit hochstem Evidenzgrad und deren
Bewertung in Form einer aktuellen Leitlinie sinnvoll und hilfreich fiir die Praxis [3]. Die bereits vorhandene
DOG-/BVA-Leitlinie aus dem Jahr 2007 soll hierbei ergdnzt und aktualisiert werden sowie durch erstmalige
Aufnahme in das Leitlinienregister der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen
Fachgesellschaften e.V. (AWMF) einer breiteren Leserschaft dargeboten werden. Eine zusammenfassende
Darstellung der Kernpunkte in Form eines Flussdiagramms im Anhang soll zudem eine schnelle
Orientierung fir den Praxisalltag an die Hand geben.

Die Behandlung von Patienten mit Optikusneuritis erfolgt interdisziplinar (Augenarzt, Neurologe,
Neuroradiologe; ggf. Hausarzt, Internist, Kinderarzt). Diese Leitlinie richtet sich an Augenarzte — Teile der
Behandlung, die die anderen Fachdisziplinen betreffen, werden an ihrer Schnittstelle zur Ophthalmologie,
nicht jedoch in allen fachlichen Details dargestellt.

Die Ziele der leitliniengerechten Behandlung der Optikusneuritis durch den Augenarzt bestehen in:

— der korrekten Diagnosestellung, insb. der Abgrenzung von ischamischen, tumor- oder
intoxikationsbedingten sowie hereditdaren Sehnervenschadigungen

— der ophthalmologischen Beteiligung an der Diagnosestellung einer neurologischen Grunderkrankung
(insb. multiple Sklerose und Neuromyelitis optica) und ggf. Veranlassung einer Immuntherapie unter
Federfihrung des Neurologen zur Verbesserung der Prognose der Grunderkrankung

— der schnelleren Besserung bzw. dem Erhalt des Sehvermogens

Die Leitlinie ist mindestens alle 5 Jahre zu (iberarbeiten.

Beteiligte Fachgesellschaften und Autoren, Patientenvertreter

Unter dem Dach der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.V.
(AWMF) formulierten die delegierten Experten folgender Gesellschaften und Verbande die vorliegende
Leitlinie:

— Deutsche Ophthalmologische Gesellschaft e.V. (DOG)

— Berufsverband der Augenarzte Deutschlands e.V. (BVA)

Die Inhalte wurden mit der Deutschen Neurologischen Gesellschaft (DGN) abgestimmt.

Dem Redaktionskomitee gehoren folgende Autoren an:
— Dr. med. Flemming Beisse (federfiihrend)
— Prof. Dr. med. Bernd Bertram (Koordinator)

— Dr. med. Daniela Claessens (systematische Literaturrecherche, Methodenreport)



— Prof. Dr. med. Wolf A. Lagréze
— Prof. Dr. med. Klaus Riither

— Prof. Dr. med. Ulrich Schiefer
— Prof. Dr. med. Helmut Wilhelm

Als Patientenvertreter wurde Deutsche Blinden- und Sehbehindertenverbandes e. V. (DBSV), vertreten
durch Frau Petra Schmachtel, Bayrischer Blinden- und Sehbehindertenverband einbezogen.

Finanzierung, Interessenkonflikte

Die Erstellung der Leitlinie wurde aus Mitteln von DOG und BVA finanziert. Durch diese finanzierenden
Organisationen erfolgte keine inhaltliche Beeinflussung. Eine externe Finanzierung erfolgte nicht,
insbesondere auch nicht durch die Industrie oder durch Krankenkassen. Die beteiligten Autoren haben
keine Interessenkonflikte.

Methodik

Leitlinien-Stufe: Die Leitlinie wurde nach dem System der AWMTF entwickelt. Fir die vorliegende Leitlinie
wird die Entwicklungsstufe S2e (evidenzbasierte Leitlinie mit systematischer Literaturrecherche, Auswahl
und Bewertung wissenschaftlicher Belege) angestrebt.

Literaturrecherche: siehe Leitlinien-Report.

Evidenzgraduierung wissenschaftlicher Studien: Die Bewertung der recherchierten Studien erfolgte nach
der Methodik des Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN) [4]. Diese sieht eine Einstufung in
vier Evidenzgrade mit z.T. Sublevels vor, welche sich am Design der Studie und ihrem Verzerrungsrisiko

orientieren:
Evidenz- | Studiendesign Qualitat / Evidenz-
grad Bias-Risiko grad fein
1 e Metaanalysen Qualitativ hochwertig, sehr niedriges 1++
e systematische Ubersichten Bias-Risiko
von RCTs Gut durchgefiihrt, niedriges Bias- 1+
e RCTs Risiko
Hohes Bias-Risiko 1-
2 e Fall-Kontroll-Studien Qualitativ hochwertig, sehr niedriges 2++

Bias-Risiko. Hohe Wahrscheinlichkeit,
dass Beziehung ursachlich. Auch
systematische Ubersichten solcher
Studien.

e Kohortenstudien

Gut durchgefiihrt, niedriges Bias- 2+
Risiko. Moderate Wahrscheinlichkeit,
dass Beziehung ursachlich.

Hohes Bias-Risiko. Signifikantes Risiko, | 2-




‘ dass Beziehung nicht ursachlich.

3 Nicht-analytische Studien (z. B. Fallberichte, Fallserien) 3

4 Expertenmeinung 4

Graduierung der Empfehlungen: Die einzelnen Empfehlungen der Leitlinie werden nach ihrer Starke
graduiert. Hierbei flieRt neben dem Evidenzgrad der herangezogenen Studien auch die klinische
Bedeutung der Empfehlung ein:

Empfehlungsgrad Bedeutung

N NVANANY ,s0ll“ / ,soll nicht”
™ ,sollte” / ,sollte nicht”
& »kann“

Abkiirzungsverzeichnis

ACE = angiotensin converting enzyme, AION = anteriore ischdmische Optikusneuropathie, ANA =
antinukleare Antikorper, BVA = Berufsverband der Augenéarzte Deutschlands, CRION = chronic relapsing
inflammatory optic neuropathy, CRP = C-reaktives Protein, CT = Computertomografie, DNG = Deutsche
Neurologische Gesellschaft, DOG = Deutsche Ophthalmologische Gesellschaft, EPO = Erythropoietin, INO
= internukledre Ophthalmoplegie, i.v. = intravenos, LHON = Lebersche hereditare Optikusneuropathie,
MRT = Magnetresonanztomografie, NMO = Neuromyelitis optica, NNO = Neuritis nervi optici, OCT =
optische Koharenztomografie (SD-OCT = spectral domain OCT), ONTT = Optic Neuritis Treatment Trial,
RAPD = relativer afferenter Pupillendefekt, RNFL= retinal nerve fiber layer, Tbc = Tuberkulose, VEP =
visuell evozierte Potenziale.

1. Krankheitsbezeichnung, Definition

Neben der Bezeichnung Optikusneuritis (engl. optic neuritis) sind die Begriffe Neuritis nervi optici,
Sehnervenentziindung und Retrobulbarneuritis tiblich. Wahrend Optikusneuritis, Neuritis nervi optici und
Sehnervenentziindung keine Festlegung zum Zustand der Sehnervenpapille beinhalten, impliziert
Retrobulbarneuritis, dass die Papille nicht geschwollen ist, wohingegen Papillitis mit einer Schwellung der
Papille einhergeht.

Die typische Optikusneuritis ist eine meist einseitige autoimmune Entziindung des Sehnerven [5], welche
entweder im Rahmen einer Multiplen Sklerose (MS) [6] oder isoliert auftritt und eine typische
Symptomatik aufweist (s. Abschnitt 6).

Atypische Sehnervenentziindungen hingegen entstehen auf dem Boden anderer Grunderkrankungen und
zeigen in ihrer klinischen Prasentation Abweichungen von der typischen Optikusneuritis.



2. Pathogenese

Die typische Optikusneuritis tritt entweder idiopathisch oder im Rahmen einer MS auf [7, 8]. Hierbei
kommt es zu einer T-Zell-, B-Zell- und Mikroglia-vermittelten Immunreaktion gegen Sehnervengewebe [9,
10]. Der Entziindungsreiz fihrt zu Demyelinisierung sowie auch axonaler Schadigung [11] der
Sehnervenfasern. Nach wenigen Wochen geht die Entziindungsaktivitat spontan zuriick, und die
Sehfunktion bessert sich wieder. Die Schadigung ist jedoch in der Regel nicht vollstandig reversibel [12],
so dass trotz weitgehender Erholung der Tagessehscharfe typischerweise u.a. eine verzégerte
Leitgeschwindigkeit und eine partielle Optikusatrophie verbleiben. Die mit optischer Koharenztomografie
(OCT) messbare Verdiinnung der retinalen Nervenfaserschicht (retinal nerve fiber layer, RNFL) betragt im
Durchschnitt 20% [13].

Atypische Sehnervenentziindungen kdnnen aufgrund einer der folgenden drei Erkrankungsmechanismen
entstehen:
e als Manifestation einer Autoimmunerkrankung [8], z.B.
o Neuromyelitis optica (NMO) = Devic-Syndrom [14]
o Sarkoidose [15]
o Lupus erythematodes [16]
o chronic relapsing inflammatory optic neuropathy (CRION) [17]
e postinfektiés/postvakzinal
e infektids/parainfektios, z.B. durch
o Borreliose
o Lues
o als Neuroretinitis, z.B. durch Bartonellen

3. Epidemiologie

Die typische Optikusneuritis ist die haufigste Sehnervenerkrankung im jungen Erwachsenenalter [1]. Zu
85% sind WeilRe betroffen [18]. Die Inzidenz der typischen Optikusneuritis liegt in westlichen Landern bei
etwa 4/100.000/Jahr, weibliche Patienten sind 3,4mal so oft betroffen wie mannliche [19]. Die typische
Optikusneuritis tritt am haufigsten zwischen 18 und 45 Jahren (Median = 32 Jahre) auf [19], ist aber in
jedem Alter moglich (bei Kindern findet sich oftmals eine eher atypische Prasentation: haufiger
Beidseitigkeit und Papillenschwellung). Saisonal treten relativ mehr Ereignisse im Frihjahr auf [20], zum
Teil wohl aufgrund der zu dieser Jahreszeit nachlassenden Ausschittung des protektiv wirkenden
Hormons Melatonin [21].

Zu den Formen atypischer Optikusneuritis stehen nur wenige epidemiologische Daten zur Verfligung. Die
NMO ist bei afrokaribischen und asiatischen Patienten [22] hadufiger als bei europdischen, in Deutschland
schatzungsweise 3% der Optikusneuritiden. Die Patienten sind i.d.R. etwas alter (ca. 40 Jahre) [2].

4. Symptome, Verdacht auf Optikusneuritis

Patienten mit typischer Optikusneuritis klagen tber eine subakute einseitige Sehstérung mit
Augenbewegungsschmerz. Die Sehverschlechterung entwickelt sich innerhalb von Stunden bis Tagen [19].



Die meisten Patienten berichten lber ein diffuses Unscharf- oder Nebelsehen sowie Farbentsattigung [1],
viele beschreiben einen Schatten im zentralen oder parazentralen Gesichtsfeld. Der
Augenbewegungsschmerz besteht in Gber 90% der Falle [23]. Er wird manchmal nur als Missempfindung
wahrgenommen, kann der Sehminderung vorausgehen und legt sich innerhalb einer Woche [24]. Der
Bewegungsschmerz fehlt, wenn der Entziindungsherd auBerhalb des beweglichen Anteils des Sehnerven,
also Uberwiegend intrakraniell liegt [25, 26].

4-1 Empfehlung Empfehlungsgrad

Die Kombination aus einseitiger subakuter Sehstérung in Verbindung mit
Augenbewegungsschmerz soll den Verdacht auf eine typische Optikusneuritis
wecken. Der Verdacht besteht besonders bei jungen Erwachsenen (insbesondere
bei jungen Frauen). N
Der Augenbewegungsschmerz wird manchmal nur als Missempfindung
wahrgenommen, geht oft der Sehminderung voraus und legt sich meist innerhalb
einer Woche.

Evidenzgrad 3 [1, 19, 23, 24]

30% der Patienten nehmen Lichterscheinungen = Phosphene = positive visuelle Phdnomene, besonders
bei Augenbewegungen, wahr [27]; sie geben dies aber meist nur auf direktes Nachfragen oder beim
Nachprifen an. Im Verlauf einer bzw. nach abgelaufener NNO kénnen manche Patienten das Uhthoff-
Phianomen beobachten: Verschlechterung des Sehens am betroffenen Auge bei Erhéhung der
Koérpertemperatur (z.B. durch Sport, Sauna) [28].

Von der genannten Symptomatik abweichende Beschwerdebilder kénnen auf eine atypische
Optikusneuritis hinweisen. Von einer postinfektiosen oder postvakzinalen Sehnervenentziindung sind
vorwiegend Kinder betroffen [29]; dies gilt auch fiir Optikusneuritis im Rahmen einer ADEM (akute
disseminierte Enzephalomyelitis) [30, 31]. Bei den zuletzt genannten Entitdten kommt auch eine
simultane Beidseitigkeit deutlich haufiger vor als bei der typischen; dies gilt auch fiir die Neuromyelitis
optica (NMO) [32]. Bei atypischen Optikusneuritiden finden sich zudem haufiger ausgepragte
Papillenschwellungen, z.B. bei der postinfektiosen Optikusneuritis oder der Neuroretinitis [33]. Bei der
Neuroretinitis sind fundoskopisch zudem paramakuldre Exsudate (sog. macular star) zu sehen [33].
Atypische Optikusneuritiden weisen im Gegensatz zu der typischen Form oft keine Spontanbesserung auf,
sowie eine Wiederverschlechterung nach Absetzen von Glukokortikosteroiden (sog. steroid dependence),
dies gilt besonders fiir die NMO und die chronic relapsing inflammatory optic neuropathy (CRION) [17].

Auch andere, nicht-entziindliche Optikusneuropathien zeigen meist ein von der typischen Optikusneuritis
abweichendes Verhalten. Die Lebersche hereditdre Optikusneuropathie (LHON) z.B. zeigt in der Regel
keine Besserung im Verlauf, auch nicht auf Glukokortikosteroide [34]. Ahnlich irreversibel ist der Schaden
bei der Strahlenoptikusneuropathie, einer Spatkomplikation bei hoher dosierter Strahlentherapie im
Schéadelbasisbereich [35, 36].

4-2 Statement

Gegen eine typische Optikusneuritis sprechen:




Alter unter 18 oder lber 50 Jahren
kein Augenbewegungsschmerz
simultan beidseitiges Auftreten

oder initialer Atrophie
e keine Besserungstendenz innerhalb von vier Wochen
e friihes Rezidiv am selben oder am Partnerauge

Sehnervenpapille mit starker Schwellung, Randblutungen, harten Exsudaten, cotton wool spots

In diesen Fallen ist an eine atypische Optikusneuritis und andere Optikusneuropathien zu denken.

Evidenzgrad 3 [31, 37-39]

5. Anamnese

Da bei der Optikusneuritis klinisch typischerweise keine morphologischen Veranderungen erkennbar sind

(,,Patient sieht nichts, Arzt sieht nichts”), kommt der Anamnese eine besondere Bedeutung zu. Hier gilt es
den Verdacht auf typische Optikusneuritis systematisch zu verifizieren bzw. zu falsifizieren. AuBerdem gilt
es mogliche Kontraindikationen gegen eine etwaige Glukokortikosteroid-Therapie in Erfahrung zu bringen.

5-1 Empfehlung

Empfehlungsgrad

Bei Verdacht auf Optikusneuritis soll die augenarztliche Erstanamnese u.a.
umfassen:

e Verifizieren der Kardinalsymptome (subakute einseitige Sehstérung und
Augenbewegungsschmerz, sieche Empfehlung 6-1)

e Eruieren einer moglichen Assoziation mit Multipler Sklerose
o solche Symptome schon einmal gehabt?
o neurologische Erkrankungen/Symptome (aktuell/friiher), z.B. Dys-,
Parasthesien, Lahmungen?

e Erfragen moglicher Hinweise auf andere Optikusneuropathien/Ursachen, u.a.:
o schwere Augenerkrankungen in der Familie

Tumorerkrankungen

rheumatologische Beschwerden (Fieber? Exanthem? Gelenkschmerzen?)

sonstige internistische Erkrankungen/Symptome (Lunge, Niere, Herz)

Einnahme potenziell sehnerventoxischer Medikamente (insbesondere

Tuberkulostatika Ethambutol, Isoniazid, Linezolid)

o Nikotin-, Alkohol- oder Drogenabusus

@)
@)
©)
@)

e Weitere Allgemeinanamnese, insb. mit Hinblick auf etwaige Kontraindikationen
gegen eine Glukokortikosteroid- oder sonstige immunsuppressive Therapie,
u.a.:

o Infektionen

o Diabetes mellitus

o psychiatrische Erkrankungen
o bei Frauen: Schwangerschaft

™~

Evidenzgrade:
— Kardinalsymptome: 3 [1, 19, 23, 24]
— Assoziation mit MS: 3 [7]




— Hinweise auf andere Optikusneuropathien/Ursachen: 3 [8, 14, 15, 17]
— Weitere Allgemeinanamnese: 3 [40-42]

6. Augenairztliche Untersuchung

Die augenarztliche Untersuchung umfasst funktionelle und morphologische Aspekte. Sie dient der
Erhartung oder Widerlegung der Verdachtsdiagnose und schafft eine Basis fir Verlaufskontrollen.

Die Visuserhebung erfolgt mit bestmoglicher Korrektur vorhandener Refraktionsfehler. Typisch ist am
betroffenen Auge eine deutliche Visusminderung [19]. Das Ausmal’ der Minderung kann allerdings sehr
unterschiedlich sein: die Sehscharfe kann zwischen kompletter Blindheit (nulla lux) des betroffenen Auges
und vollem Visus liegen (wenn der Sehverlust das Gesichtsfeldzentrum ausspart).

Die Prifung auf relativen afferenten Pupillendefekt (RAPD) erfolgt mittels Wechselbelichtungs-Test (engl.
swinging flashlight test). Bei einseitiger Erkrankung ist ein RAPD typischerweise vorhanden [43]. Bei
vorausgegangener Optikusneuritis des Partnerauges oder bei beidseitiger Neuritis hingegen kann der
RAPD fehlen.

Die Perimetrie erfolgt getrennt fiir beide Augen. Bei geringem Sehverlust ist eher die statische Perimetrie,
bei schwerem Sehverlust (etwa Visus unter 0,2) eher die kinetische Perimetrie besser geeignet. Bei
Optikusneuritis finden sich oft zentrale Ausfélle [44], moglich sind aber auch verschiedene andere Arten
von Ausféillen [45]. Das Gesichtsfeld des Partnerauges ist bei Optikusneuritis unbeeintrachtigt bis leicht
diffus eingeschrankt [45] - ein gewisses ,Mitleiden” [30] des anderen Sehnerven ist nicht untypisch [46].

Die Untersuchung des zentralen Augenhintergrunds erfolgt binokular an der Spaltlampe oder monokular
mit dem direkten Ophthalmoskop. Die Makula ist bei Optikusneuritis nicht betroffen. Die
Sehnervenpapille sieht normal aus oder leicht geschwollen (eine starke Schwellung, harte Exsudate,
cotton wool spots oder Papillenrandblutungen sprechen gegen die Diagnose einer typischen
Optikusneuritis). Eine atypische Neuritis kann als Neuroretinitis mit parafovealen Exsudaten (sog.
Sternfigur) imponieren [33, 47]. Bei Kindern ist eine Papillenschwellung haufig, oft sogar simultan
beidseitig. Die Genese ist bei Kindern oft postinfektios oder postvakzinal [29]. Eine Untersuchung in
Mydriasis ist zumindest bei der Erstuntersuchung anzuraten, aber nicht zwingend: bei MS bestehen
manchmal auch Zeichen einer intermediaren Uveitis [48].

6-1 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei Verdacht auf Optikusneuritis soll die augenarztliche Erstuntersuchung

umfassen:

e Sehscharfenpriifung mit bestmoglicher Korrektur

e Prifung auf relativen afferenten Pupillendefekt (RAPD)

. Perimetrie s

e Prifung auf Augenbewegungsschmerz

e Spaltlampenuntersuchung der vorderen und mittleren Augenabschnitte

e Untersuchung des zentralen Augenhintergrundes

e Dbei bestatigter Diagnose Kommunikation mit dem Neurologen, Hausarzt und
gef. weiteren Facharzten beziglich Diagnostik und Therapie zugrundeliegender




Systemerkrankungen (insbesondere MS)
e Dokumentation
e Befundbesprechung und Beratung

Evidenzgrade:

- fir Sehscharfen-, Pupillen- und Gesichtsfeldpriifung sowie Prifung auf
Augenbewegungsschmerz: 3 [23, 32, 45]
- fur die anderen Punkte: 4 (Expertenkonsens)

Die Untersuchung weiterer Parameter ist im Regelfall nicht obligat, kann aber bei bestimmten
Konstellationen oder Fragestellungen die Diagnostik sinnvoll ergdnzen:

Die Niedrigkontrast-Sehschirfe ist ein besonders empfindlicher Parameter, welcher in der akuten Phase
stark beeintrachtigt ist und auch eine weniger gute Erholung als Visus und Gesichtsfeld zeigt [49, 50].

Die Testung des Kontrastsehens kann die vom Patienten oft als besonders storend empfundene
Kontrastminderung quantifizieren [51] und bei beidseitiger Minderung eine erganzende Aussage zur
Arbeits-/Berufsfahigkeit bzw. Fahrtauglichkeit treffen.

Bei der Farbsinn-Priifung geben die Patienten typischerweise eine relative Entsattigung auf dem
betroffenen Auge im Vergleich zum gesunden an: Im monokularen Vergleich wird gepruft, ob ein farbiges
Objekt mit dem betroffenen Auge eindeutig weniger gesattigt wahrgenommen wird [52]. Da das
Farbensehen ein sehr sensibler (wenngleich unspezifischer) Parameter ist, eignet sich der Test besonders
bei fehlender oder geringer Visusminderung. Bei eindeutigem RAPD ist er erlasslich.

Die visuell evozierten Potenziale werden als Muster-VEP gemessen. Hier zeigen sich typischerweise
deutlich verlangerte Latenzen [53] und verkleinerte Amplituden (cave: grol3e interindividuelle
Unterschiede bereits bei Gesunden). Bei milder Optikusneuritis ohne messbare Visusminderung ist das
VEP u.U. das einzige Diagnostikum, mit dem die Verdachtsdiagnose bestatigt werden kann. Andererseits
ist eine VEP-Ableitung bei starker Sehminderung erst ab einem Visus liber 0,1 sinnvoll; darunter sind keine
verwertbaren Amplituden zu erwarten. Bei Visus unter 0,1 kann jedoch ein VEP des Partnerauges
aufschlussreich sein: Finden sich hier deutlich verlangerte Latenzen, spricht dies fir eine (moglicherweise
unbemerkt) in der Vergangenheit abgelaufene Optikusneuritis.

Die optical coherence tomography (OCT) ist geeignet zur Verlaufsbeobachtung. Initial zeigt sich ein
Normalbefund oder eine leichte Schwellung der retinalen Nervenfaserschicht (engl. retinal nerve fiber
layer, RNFL). AnschlieRend entwickelt sich eine partielle Atrophie (erst Wochen nach Optikusneuritis
erkennbar); eine solche ist bei MS-Patienten oft auch ohne stattgehabte Optikusneuritis, jedoch in
Korrelation mit dem Erkrankungsstadium, darstellbar [54-56]. Entsprechende Ausdiinnungen lassen sich
auch in der inneren plexiformen und der Ganglienzellschicht darstellen [57]. In der inneren Kérnerschicht
finden sich bei Optikusneuritis (wie auch bei anderen Optikusneuropathien als Zeichen einer
Atrophiebildung[58]) zum Teil mikrozystische Veranderungen (bei typischer Optikusneuritis in ca. 5% der
Falle, bei NMO in ca. 20%) [59, 60]. Bei Fingolimod-Therapie kann mit der OCT der Netzhautmitte auf
Makulatdem (eine mogliche Nebenwirkung der Therapie) untersucht werden [61, 62].

6-2 Empfehlung Empfehlungsgrad
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Bei Verdacht auf Optikusneuritis kann bei der augenarztlichen Erstuntersuchung
untersucht werden:

e Niedrigkontrast-Sehscharfe zur erweiterten Verlaufsdiagnostik oder bei nur
diskreten Befunden
e Kontrastsehen
e Farbsinn (v.a. bei nur geringer Visusminderung und nicht eindeutigem RAPD),
insb. Prifung auf relative Farbentsattigung des betroffenen Auges im
Vergleich mit dem Partnerauge
e  Muster-VEP (verldngerte P100-Latenz), besonders bei unsicherer Diagnose
oder nur diskreten Symptomen A4
e OCT der retinalen Nervenfaserschicht und Ganglienzellschicht
e Untersuchung des gesamten Augenhintergrundes in Mydriasis, z.B. zum
Erkennen einer koexistenten intermedidren Uveitis
e altersentsprechende Basisdiagnostik (siehe DOG-BVA-Leitlinie Nr. 4):
o bei durch den Leitbefund nicht zu erklarender Visusminderung oder
o bei Patienten, die sich erstmals oder nach liber einem Jahr seit der
letzten augenarztlichen Basisdiagnostik vorstellen
e weitere Untersuchungen nach DOG-BVA-Leitlinie Nr. 5 (Abklarung unklarer
Sehstérungen) oder Nr. 29 (bei unklarer Abgrenzung zur AION)

Evidenzgrade:
— Niedrigkontrast-Sehscharfe: 2+ [49]
— Kontrastsehen: 3 [51]
— OCT: 2++ [57,63]
— VEP: 2- [64]
— fiur die anderen Untersuchungen: 4 (Expertenkonsens)

7. Zu veranlassende externe Diagnostik

Die zu veranlassende externe Diagnostik dient der Suche nach MS bzw., im Fall atypischer Optikusneuritis,
anderen Ursachen. Im Vordergrund stehen die Magnetresonanztomografie (MRT), sowie
Laboruntersuchungen von Liquor und Blut.

7.1. Magnetresonanztomografie (MRT)

Eine kranielle MRT (cMRT), moglichst mit Kontrastmittel, kann die Frage nach MS-typischen Lasionen in
der weiRen Hirnsubstanz beantworten [65-67]. Neben der Suche nach MS-typischen Veranderungen ist
mit dem MRT die direkte Darstellung der Optikusneuritis selbst oft moglich [39, 68-70]. Gelingt die
Darstellung der Optikusneuritis, ist auch hiermit eine gewisse Differenzierung zwischen typischer
Optikusneuritis und NMO moglich: erstreckt sich die Lasion Gber mehr als 16,7mm, kann dies fiir eine
NMO sprechen [68].

Das MRT ermoglicht bei Erstmanifestation die Abschatzung des individuellen MS-Risikos (bzw. in vielen
Fallen bereits die Diagnosestellung einer MS), bietet dem Neurologen eine wichtige Information zur
Abwagung bezliglich einer Immuntherapie und ist Ausgangsbefund fiir Verlaufskontrollen [65, 66, 71].
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Durch den Neurologen wird i.d.R. bei MS-Verdacht ein ca. 6 Monate spater durchzufiihrendes Verlaufs-
MRT veranlasst [72]. Bei Optikusneuritis bei bekannter MS ist ein kurzfristiges MRT nicht unbedingt

erforderlich.

Ohne speziellen Grund ware es bei Optikusneuritis nicht sinnvoll eine Computertomografie (CT) anstelle

der MRT durchzufiihren, da die CT-Aussagekraft bei dieser Fragestellung zu gering ware und der Patient

einer unnotigen Strahlenbelastung ausgesetzt wiirde [73-75].

7-1 Empfehlung

Empfehlungsgrad

Bei typischer Optikusneuritis als Erstereignis soll, zumindest wenn keine MS

bekannt ist, eine kranielle MRT (cMRT), moglichst mit Kontrastmittel, veranlasst ™
werden mit der Frage nach MS-typischen Lasionen der weien Hirnsubstanz.

Neben der Suche nach MS-typischen Veranderungen sollte mit dem MRT bei

typischer Optikusneuritis die Abbildung des N. opticus und der umgebenden

Orbitagewebe angestrebt werden — zur Darstellung der Entziindung im Sehnerven N

und zum Ausschluss raumfordernder oder granulomatdser Differenzialdiagnosen.
Die Tomografie der Orbita sollte in Dlinnschichtdarstellung, mit Fettsuppression
und Kontrastmittelgabe angefordert werden.

Evidenzgrade:
—  MRT zur Untersuchung auf MS: 1++ [66, 76]
— MRT-Darstellung der Optikusneuritis: 2++ [70]

7-2 Empfehlung

Empfehlungsgrad

Bei atypischer Sehnervenentziindung soll zur Ursachenfindung eine cMRT,

moglichst mit Kontrastmittel, veranlasst werden. ™
Neben der Bildanalyse des Gehirns sollte auch bei atypischer

Sehnervenentziindung die MR-tomografische Darstellung der Optikusneuritis und

der umgebenden Orbitagewebe angestrebt werden. Die Tomografie der Orbita ™

sollte in Diinnschichtdarstellung, mit Fettsuppression und Kontrastmittelgabe
angefordert werden.

Evidenzgrad 2++ [31, 77]

7-3 Empfehlung

Empfehlungsgrad

Bei Optikusneuritis soll keine CT des Schadels anstelle einer cMRT erfolgen.

N2

Evidenzgrad 1++ [5, 73-75]

7.2. Liquordiagnostik bei typischer Optikusneuritis

Bei Erstmanifestation einer Optikusneuritis wird Liquordiagnostik von Neurologen zur

differenzialdiagnostischen Abgrenzung durchgefiihrt [71]. Die Liquordiagnostik ermoglicht

Untersuchungen auf oligoklonale Banden, Erregerdiagnostik sowie eine zytologische Analyse. Fiir die MS-
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Diagnosefindung ist die Liquordiagnostik im Normalfall nicht zwingend [65], sie kann jedoch zur Sicherung
der Diagnose MS und zum Ausschluss von Differenzialdiagnosen hilfreich sein [78]. So weist z.B. die NMO
etwas andere Liquorbefunde als die MS auf (mehr lymphomononukleére Pleozytose, dafiir seltener
oligoklonale Banden) [79, 80].

7-4 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei erstmaliger typischer Optikusneuritis kann eine diagnostische Liquorpunktion
durch den Neurologen vorgenommen werden. Hierdurch kann entweder die
Diagnose einer MS erhartet oder es konnen Hinweise auf andere zugrundeliegende
Erkrankungen (z.B. Neuromyelitis optica oder Neurosarkoidose) gefunden werden.

Evidenzgrad 2+ [78-80]

7.3. Weitere Diagnostik (einschl. Liquordiagnostik bei atypischer
Optikusneuritis)

Wahrend bei klinisch klaren Fallen typischer Optikusneuritis zur Diagnosefindung neben MRT und
Liguoranalyse keine weitere Diagnostik notwendig ist [31], sind bei atypischer Prdsentation und noch
unbekannter Ursache weitere Untersuchungen auf chronisch-entziindliche Grunderkrankungen
erforderlich [31].

7-5 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei klinisch klaren Fallen einer typischen Optikusneuritis kann auf eine weitere

Labordiagnostik zur Diagnosefindung verzichtet werden.

Evidenzgrad 4 [31]

Vor Glukokortikosteroid-Therapie ist eine laborchemische Untersuchung auf Blutzucker-, Elektrolyt-,
Nieren-, Leber- sowie Blutbild-Stérungen sinnvoll.

Unter den Ursachen fiir atypische Optikusneuritis ist die Neuromyelitis optica (NMO) = Devic-Syndrom
bedeutsam. Die NMO macht in Deutschland ca. 3% der Optikusneuritiden aus [2]. Das zu wahlende
diagnostische Vorgehen ist in der Leitlinie der European Federation of Neurological Societies beschrieben
[81]: neben der Bestimmung der Aquaporin-4-Antikorper (AQP4-AK) erfolgt ein spinales MRT [82]. AQP4-
AK weisen eine Sensitivitdt von 72-91% und eine Spezifitdt von 91-100% auf [83-85]. Im sagittalen MRT
des gesamten Riickenmarks lassen sich z.T. NMO-typische langstreckige Myelonladsionen (> 3 Segmente)
darstellen.

Ferner kann bei der Suche nach einem zugrundeliegenden Autoimmunmechanismus eine Bestimmung auf
Antikorper gegen Myelin-Oligodendrozyten-Glykoprotein = MOG-AK aufschlussreich sein [86, 87]; fiir
diese wird ein Zusammenhang mit Sehnervenentziindung bei Neuromyelitis optica, padiatrischer MS
oder akuter disseminierter Enzephalomyelitis (ADEM) angenommen [88].

Verdacht auf Bartonella-bedingte Optikusneuritis besteht ophthalmologischerseits besonders, wenn im
Rahmen einer passenden Anamnese neben einer Papillenschwellung auch subretinale Fllssigkeit
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nachgewiesen werden kann. Eine bis zwei Wochen nach Beginn der Sehverschlechterung werden dann
die charakteristischen sternférmigen Exsudate sichtbar [31].

Bei Verdacht auf Borreliose kann zur Sicherung der Diagnose der Serum-Antikérper-Test noch erganzt
werden durch einen Immunblot [89]. Bei Borrelien-bedingter Optikusneuritis ist die Papille im
Akutstadium nahezu immer geschwollen [90], so dass eine normale Papillenmorphologie die Diagnose
unwahrscheinlich macht. Eine Borrelien-bedingte Optikusneuritis ohne weitere Zeichen einer Borreliose
(z.B. Fazialisparese) ist sehr selten [91]. Bei positiver Borreliensorologie ist eine Luesserologie sinnvoll, da
beide eine Optikusneuritis verursachen konnen und Kreuzreaktivititen beobachtet werden.

Ein erhohter ACE-Wert weist mit einer Sensitivitat von 58% und einer Spezifitdat von 90% auf eine
Sarkoidose hin [92]. Fiir pathologische Lysozym-Werte liegt die Sensitivitat bei 79% und die Spezifitdt bei
95% [92], fiir den I6slichen IL2-Rezeptor liegt die Sensitivitat bei 79% [93]; die Spezifitat ist gering, da der
Parameter auch bei einer Reihe anderer Erkrankungen erhoht sein kann. Die Diagnose einer Sarkoidose
kann i.d.R. nicht allein auf Grundlage der genannten Labortests gestellt werden.

Bei ausbleibender Besserung kommt differenzialdiagnostisch auch eine hereditare, insb. Lebersche
hereditidre Optikusneuropathie (LHON), in Frage. Diese teilt mit der typischen Optikusneuritis die
»Patient-sieht-nichts-Arzt-sieht-nichts“-Charakteristik (abgesehen von teilweise sichtbaren peripapillaren
Teleangiektasien), beinhaltet aber keinen Augenbewegungsschmerz. Bei Verdacht auf eine hereditére
Optikusatrophie ist die Familienanamnese z.T. hinweisend. Zur Diagnosesicherung kénnen mittels
molekulargenetischer Analyse bekannte Mutationen der mitochondrialen DNA nachgewiesen werden [34,
94, 95]; zusatzlich kann eine humangenetische Beratung angeboten werden [96].

7-6 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei atypischer Prasentation der Optikusneuritis und unbekannter Grunderkrankung
sollte eine Bestimmung von Laborparametern zur weiteren Abkldarung veranlasst
werden, z.B.:
o Blutbild (Hinweise auf Infektion?)
e (C-reaktives Protein, CRP (systemische Entziindung?)
e anti-nukledre Antikorper, ANA (Lupus erythematodes?)
e anti-neutrophile zytoplasmatische Antikdrper, ANCA (Granulomatose mit
Polyangiitis, ehem. Wegener-Granulomatose?) T
e Aquaporin-4-Antikorper, AQP4-AK (Neuromyelitis optica?)
e molekulargenetische Diagnostik auf LHON (bekannte Mutationen)
e Serologie auf
o Bartonella
o Borrelia
o Lues
o Mykoplasma

Des Weiteren kann bei negativem AQP4-AK-Befund die Bestimmung von Myelin-
Oligodendrozyten-Glykoprotein-AK, MOG-AK (Neuromyelitis optica, padiatrische g
MS oder akute disseminierte Enzephalomyelitis = ADEM) erfolgen.

Evidenzgrad 3 [31, 86-90, 93-95, 97, 98]
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7-7 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei Verdacht auf atypische Sehnervenentziindung sollten ferner Untersuchungen
auf folgende granulomatésen Erkrankungen veranlasst werden:
e Sarkoidose, z.B.
o Thorax-Bildgebung
o  Blutuntersuchung auf:
= angiotensin converting enzyme (ACE)
= Lysozym
= |6slicher Interleutkin-2-Rezeptor =l6slicher IL2-Rezeptor = I6sliches 1
CD25 =sCD25
e Tuberkulose, z.B.
o Thorax-Bildgebung
o Quantiferon-Test

Ergeben sich aus Anamnese, klinischer Untersuchung oder Diagnostik spezifische
Verdachtsmomente auf Sarkoidose oder Tuberkulose, sollten ein Internist und ein
Neurologe in die Behandlung eingebunden werden.

Evidenzgrad 3 [93, 99]

7-8 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei erstmaliger atypischer Optikusneuritis sollte bei unklarer Genese eine
diagnostische Liquorpunktion durch den Neurologen veranlasst werden.

/]\

Evidenzgrad 3 [78-80]

8. Therapie

Therapeutika bei Optikusneuritis verfolgen antientziindliche, anti-apoptotische (sog. neuroprotektive)
oder myelinregenerative Strategien [100]. Zum Einsatz kommen Akuttherapeutika sowie Medikamente
zur langfristigen Rezidivprophylaxe.

8.1. Therapie bei typischer Optikusneuritis
8.1.1. Glukokortikosteroide

Glukokortikosteroide (im Folgenden auch kurz Steroide genannt) wirken rasch und stark
entziindungshemmend und erscheinen daher erfolgversprechend fiir die Therapie der Optikusneuritis.
Von Bedeutung ist die apoptotische Wirkung auf T-Lymphozyten, insb. durch Methylprednisolon [101,
102]. 1992 wurden die Ergebnisse des Optic Neuritis Treatment Trial (ONTT) veroffentlicht, einer
randomisierten, placebokontrollierten, multizentrischen, dreiarmigen Studie mit 457 Patienten mit
typischer Optikusneuritis [23]. Das Uberraschende Ergebnis war, dass das Sehfunktions-Ergebnis nach 6
Monaten in der Verumgruppe (hochdosierte i.v.-Gabe) nur marginal besser war als in der Placebogruppe.
Der dritte Studienarm (1mg/kgKG-dosierte orale Steroide) zeigte gar keine besseren Ergebnisse; die
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Patienten dieses Arms hatten im Gegenteil sogar eine hohere Rezidivrate als die der beiden anderen
Gruppen. Das Evidenzlevel des ONTT als RCT ist als hoch anzusehen; etwas verzerrt wird seine
Aussagekraft jedoch durch die Tatsache, dass z.T. auch Falle eingeschlossen wurden, die man heute als
atypisch bezeichnen wiirde (Falle mit starker Papillenschwellung, peripapillaren Blutungen oder
Exsudaten) [103, 104]. Auch war der Therapiearm mit i.v.-Methylprednisolon nicht verblindet.

Weitere kontrollierte Studien zur Steroidtherapie bei typischer Optikusneuritis bestatigten das
Hauptergebnis des ONTT, indem sie ebenfalls einen kurz-, aber keinen langfristigen Nutzen der Steroide
nachweisen konnten [105-107]. Diese Erkenntnis wird auch durch aktuelle systematische Metaanalysen
bestatigt [108, 109]. Im Tierversuch ergaben sich sogar Hinweise auf z.T. negative Steroideffekte durch
Verstarkung der neuronalen Apoptose [110].

In Bezug auf Risiken und Nebenwirkungen der Steroidtherapie ist bei typischer Optikusneuritis besonders,
dass die Gabe einerseits nur kurzfristig erfolgt, andererseits aber sehr hoch dosiert ist. Dadurch
unterscheiden sich die Risiken und Nebenwirkungen von den klassischen bei langfristiger, niedriger
dosierter Steroidgabe. Im Vordergrund stehen bei der Megadosistherapie Nebenwirkungen auf die Psyche
(Unruhe, depressive Verstimmung), Thrombosen sowie gastrointestinale Reizungen; hingegen sind
Auswirkungen auf Knochen und Haut vernachladssigbar. Seit 2004 werden Falle von akuter
Leberschadigung in Zusammenhang mit Megadosis-Steroidtherapie (bei endokriner Orbitopathie)
berichtet, die Haufigkeit wird mit 1,3% beziffert (14 von 1076 Patienten einer retrospektiv ausgewerteten
Kohorte) [111]. Das Risiko hierfiir scheint erhéht bei Kumulativdosen >8,5g, bei Einzeldosen >0,5g und bei
Patientenalter >53 Jahre [111-113]. Gleichartige Beobachtungen sind bei Optikusneuritis-Patienten bisher
nicht beschrieben worden. Ob sich das bei Patienten mit endokriner Orbitopathie beobachtete Risiko auf
Optikusneuritis-Patienten (ibertragen lasst, ist somit unklar. Es scheint jedoch angeraten, die Indikation
fiir eine Steroidgabe oberhalb der genannten Kumulativ- und Einzeldosen besonders kritisch zu stellen
und jedenfalls mit Kontrollen der Leberenzyme wahrend des Behandlungszeitraums zu verknipfen.

8-1 Statement

Eine Glukokortikosteroid-Therapie beschleunigt bei typischer Optikusneuritis im Regelfall die
Besserung, flihrt aber nicht zu einem besseren funktionellen Endergebnis.

Evidenzgrad 1+ [23, 108, 109, 114]

8-2 Empfehlung Empfehlungsgrad

Als Akutbehandlung bei typischer Optikusneuritis kann, unter Abwagung von
Nebenwirkungen und Risiken, dem Patienten eine kurze, hochdosierte
Glukokortikosteroid-Therapie angeboten werden, insbesondere bei schwerer &
Auspragung der Optikusneuritis und/oder starker Beeintrachtigung durch die
Symptome.

Evidenzgrad 1+ [23, 108, 115]
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8-3 Empfehlung Empfehlungsgrad
Bei zusatzlichen Leiden, die durch Glukokortikosteroide verschlimmert werden
kénnen - z.B. gastrointestinale Ulzera, Infektionserkrankungen (insb. Tuberkulose),
Diabetes mellitus oder Psychosen sowie in der Schwangerschaft ist die Indikation 0
zur Glukokortikosteroid-Therapie bei typischer Optikusneuritis besonders kritisch
zu stellen: es sollte in solchen Fallen eher keine Glukokortikosteroid-Therapie
erfolgen.
Evidenzgrad 3 [41, 42, 116]
8-4 Empfehlung Empfehlungsgrad
Vor und wahrend einer Glukokortikosteroid-Therapie sollten laborchemische
Untersuchungen erfolgen auf
e Blutzucker- PN
e Elektrolyt-
e Nieren-
e Leber-Stérungen
Evidenzgrad 3 [42, 116]
8-5 Empfehlung Empfehlungsgrad
Bei Indikation zur Glukokortikosteroid-Therapie bei typischer Optikusneuritis
sollten Wirkstoff, Dosierung und Applikationsweise wie folgt gewahlt werden: bei N
Erwachsenen 500-1000mg i.v. als Infusion oder oral Methylprednisolon pro Tag
Uber 3-5 Tage.
Die jeweilige Tagesdosis kann entweder tber den Tag auf mehrere Gaben verteilt
(z.B. vier, wie im ONTT) oder in einer Gabe (Ublicherweise morgens) verabreicht e
werden.
Die Indikation zur Gabe von Einzeldosen lber 0,5g sollte wegen eventueller
Hepatotoxizitat zumindest bei Patienten Gber 50 Jahre kritisch gestellt werden ™
werden.
Erganzt werden kann eine orale Ausschleichphase (beginnend mit 1mg/kg KG) fiir

&
10-14 Tage.
Als Begleitmedikation sollte zumindest bei anamnestisch bekannten
Magenbeschwerden ein Magensadureschutz, z.B. mit Protonenpumpeninhibitoren, ™
gegeben werden.

Evidenzgrad 1- [23, 42, 106, 116]

Gegen orales Ausschleichen sprechen die Erhéhung des Nebenwirkungsrisikos sowie die Erkenntnis aus
dem ONTT [23], dass niedrigdosierte orale Steroide allein anscheinend nachteilig sind. Fiir das
Ausschleichen spricht, dass dies dem Vorgehen im ONTT entspricht. Als Begleitmedikation ist in den
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meisten Fallen angesichts der hohen Steroiddosis ein Magensadureschutz, z.B. mit
Protonenpumpeninhibitoren, empfehlenswert. Osteoporoseprophylaxe hingegen ist fir eine so kurze
Therapie nicht erforderlich. Wegen ihrer Risiken und Nebenwirkungen (u.a. Unruhe, Psychoseinduktion,
gastrointestinale Blutungen) [42, 116] empfiehlt es sich, die hochdosierte Steroidtherapie unter
stationaren Bedingungen durchzufiihren.

8-6 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei einer Glukokortikosteroid-Therapie der typischen Optikusneuritis kann im
Normalfall wegen ihrer kurzen Dauer auf eine begleitende Osteoporoseprophylaxe &
verzichtet werden.

Evidenzgrad 1+ [30, 41, 116-118]

8-7 Empfehlung Empfehlungsgrad

Zumindest die erste hochdosierte Glukokortikosteroid-Therapie (bei Erwachsenen
500-1000mg i.v. als Infusion oder oral Methylprednisolon pro Tag liber 3-5 Tage) ™
sollte wegen ihrer Risiken und Nebenwirkungen stationar durchgefiihrt werden.

Evidenzgrad 4 (Expertenkonsens)

8-8 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei alleiniger oraler Glukokortikosteroid-Gabe bei typischer Optikusneuritis mit
initial 1mg/kgKG-Dosierung wurde eine erhdhte Rezidivrate beobachtet. Deswegen
soll eine derartige Dosierung bei typischer Optikusneuritis allenfalls als NN
Ausschleichphase im Anschluss an eine Hochdosis-Steroidtherapie (s. Empfehlung
8-5) erfolgen.

Evidenzgrad 1- [23]

8.1.2. Intravenése Immunglobuline

Eine placebokontrollierte doppelblinde, randomisierte Studie aus dem Jahr 2005 mit 68 Patienten hat die
Wirksamkeit intravendser Immunglobuline bei Optikusneuritis untersucht [119]. In keinem Outcome-
Kriterium zeigte sich ein Unterschied zwischen Verum- und Placebogruppe. Moglicherweise war das
Einschlusszeitfenster von vier Wochen nach Symptombeginn zu grol8 gewahlt — vielleicht wurden dadurch
die etwaigen Effekte des Therapeutikums durch Falle mit bereits abgeklungener Entziindungsaktivitat
verwassert. Aber auch zwei Studien mit Immunglobulinen bei anderen MS-Schiiben konnten keine
Wirksamkeit von intravendsen Immunglobulinen zeigen [120, 121], so dass es fraglich bleibt, ob die
Immunglonulintherapie bei der typischen Neuritis noch einen Stellenwert erlangen kann [71].

8-9 Empfehlung Empfehlungsgrad

Intravendse Immunglobuline sollten zur Behandlung der typischen Optikusneuritis NZ
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wegen mangelnden Wirksamkeitsnachweises nicht verabreicht werden.

Evidenzgrad 1- [119]

8.1.3. Phenytoin

In einer 2016 vero6ffentlichten randomisierten, placebokontrollierten Phase-2-Studie mit 86 Patienten
wurde die neuroprotektive Wirkung von Phenytoin als Akutmedikation bei typischer Optikusneuritis
untersucht [122]. Die Patienten der Verumgruppe erhielten (iber 3 Monate orales Phenytoin (nach einer
Aufsattigung mit 15mg/kgKG taglich Gber drei Tage) in einer Erhaltungsdosis von 4mg/Tag (in der ersten
Halfte der Studie eingeschlossene Patienten) bzw. 6 mg/Tag (spater eingeschlossene Patienten). Die
peripapillare retinale Nervenfaserschicht (RNFL) war nach 6 Monaten in der Placebo-Gruppe um 24%
atrophiert, in der Phenytoin-Gruppe nur um 17%, der Unterschied war statistisch signifikant. Flir
funktionelle Parameter wie die Sehscharfe zeigte sich kein Vorteil fiir das Phenytoin. Dem Vorteil in der
RNFL-Reduktion standen jedoch Nebenwirkungen des Medikaments entgegen: in der Verumgruppe
erlitten 12% der Patienten serious adverse events (SAEs), in der Placebogruppe war dies nur bei 5% der
Fall — allerdings ist fraglich, ob alle SAEs (u.a. zwei Blinddarmentziindungen und ein Fall von Brustkrebs)
durch das Medikament verursacht wurden. Eine Schwache der Studie beziiglich ihrer Aussagekraft liegt
jedoch in ihrem vergleichsweise heterogenen Patientengut (es wurden Patienten mit und ohne bekannte
MS, mit und ohne Steroidtherapie eingeschlossen). Die vorgenommene Stratifizierung der Gruppen nach
den genannten Unterschieden konnte den Heterogenitdts-Nachteil mindern, aber nicht beseitigen.
Insgesamt kann wegen der noch geringen Erfahrungen mit Phenytoin bei Optikusneuritis momentan noch
keine eindeutige Empfehlung fiir diese Therapie ausgesprochen werden.

8.1.4. Simvastatin

Simvastatin ist bekannt als Cholesterinsenker. Dariiber hinaus wirkt Simvastatin tGber eine Blockade des
Lymphozyten-Funktions-Antigens immunhemmend. Eine randomisierte, placebokontrollierte Studie an 64
Patienten untersuchte den moglichen Nutzen von tgl. 80mg Simvastatin p.o. eingenommen Uber sechs
Monate [123]. Die Vertraglichkeit des Medikaments war sehr gut; es liegen aus der breiten Anwendung
zur Cholesterinsenkung ausreichende Erfahrungen tGiber mogliche Nebenwirkungen vor. Es zeigten sich flr
die verumbehandelten Patienten bessere Ergebnisse in drei Parametern (Sehscharfe, Kontrastsehen,
VEP). Allerdings waren die Unterschiede fiir den primaren Zielparameter Kontrastsehen statistisch knapp
nicht signifikant (p=0,06); Signifikanz zeigte sich nur fir die sekundaren Zielparameter VEP (p=0,01) und
Sehscharfe (p=0,04). Als kritisch zu werten ist die Tatsache, dass die Verumgruppe bei Einschluss etwas
bessere Sehfunktionen als die Placebogruppe aufwies und somit wahrscheinlich eine bessere
Spontanprognose hatte. Insgesamt kann wegen der noch geringen Erfahrungen mit Simvastatin bei
Optikusneuritis momentan noch keine eindeutige Empfehlung fiir diese Therapie ausgesprochen werden.

8.1.5. Opicinumab = Anti-Lingo-1

Eine andere Strategie verfolgt der Therapieansatz mit dem monoklonalen LINGO-1-Antikérper
Opicinumab. LINGO 1 steht fiir leucine-rich repeat and immunoglobuline domain containing-1 und ist ein
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ZNS-typisches Zellmembranprotein, welches die Differenzierung von Oligodendrozyten und somit die
Myelinisierung von Axonen hemmt. Der humane monoklonale LINGO-1-Antikdrper inaktiviert wiederum
dieses Protein und soll somit die Remyelinisierung von ihrer Blockade befreien. Es handelt sich somit um
einen reparativen Ansatz. Im Tiermodell an der Ratte mit experimental autoimmune encephalomyelitis
(EAE) war in einer Arbeit eine protektive Wirkung fiir den Sehnerv in Hinblick auf funktionelle MRT-
Parameter verzeichnet worden [124]. In einer Phase-1-Studie am Menschen zeigten sich keine Hinweise
auf relevante Nebenwirkungen [125]. In einem in Australien, Kanada und Europa durchgefiihrten Phase-2-
RCT (RENEW-Studie) mit 82 Patienten wurden, im Anschluss an eine hochdosierte Steroidtherapie, sechs
4-wdchentliche i.v.-Gaben von 100 mg/kgKG Opicinumab bzw. Placebo verabreicht. Die untersuchten Ziel-
Parameter umfassen VEP-Latenz, RNFL-Dicke, Ganglienzellschicht-Dicke, sowie Niedrigkontrast-
Sehscharfe 24 Wochen nach Studien-Einschluss. Fiir den primdren Zielparameter, die VEP-Latenz, zeigte
sich ein Trend zu kirzeren Latenzen in der Opicinumab-Gruppe, jedoch keine statistische Signifikanz. Flr
die sekundaren Zielparameter zeigten sich keine Vorteile in der Opicinumab-Gruppe. Insgesamt kann
wegen des nicht eindeutigen Wirksamkeitsnachweites und der noch geringen Erfahrungen mit
Opicinumab bei Optikusneuritis momentan keine Empfehlung fir diese Therapie ausgesprochen werden.

8.1.6. Memantin

Memantin wird wegen seiner hemmenden Wirkung auf Glutamat-Rezeptoren eine anti-exzitotoxische
Potenz zugeschrieben; entsprechend ist es ein Kandidat fiir neuroprotektive Therapieansatze. In der
Alzheimer-Therapie wird es in geeigneten Fallen bereits eingesetzt. Eine Arbeitsgruppe untersuchte in
einer randomisierten, offenen Studie mit 60 Patienten die Wirkung von oralem Memantin (5mg taglich fir
eine Woche, anschlieBend 10mg taglich Giber zwei Wochen) auf verschiedene ophthalmologische
Parameter gegeniiber Placebo [126]. Fiir die RNFL-Dicke ergaben sich mit Memantin nach 3 Monaten
signifikant bessere Werte; in allen anderen, funktionellen Parametern (Visus, Gesichtsfeld, VEP,
Kontrastsehen) zeigten sich jedoch keine signifikanten Unterschiede. Insgesamt kann wegen der noch
geringen Erfahrungen mit Memantin bei Optikusneuritis momentan noch keine eindeutige Empfehlung
fiir diese Therapie ausgesprochen werden.

8.1.7. Erythropoietin

Das korpereigene Hormon Erythropoietin (EPO) regt im Knochenmark die Produktion roter
Blutkodrperchen an. Dariiber hinaus ist in den letzten Jahren eine Vielzahl weiterer Wirkungen bekannt
geworden. Insbesondere scheint EPO liber mehrere zelluldre Mechanismen neuroprotektiv zu sein. Fir
eine positive Wirkung bei Optikusneuritis gibt es Evidenz aus einem Tiermodell [127] und einem Phase-II-
RCT: Die mit 40 Patienten durchgefiihrte VISION-PROTECT-Studie verglich die Wirkung von 33.000IU
rekombinantem humanem Erythropoietin + Hochdosis-Steroid (taglich fir drei Tage i.v. verabreicht)
versus Steroid allein [128]. Die RNFL-Dickenabnahme als primarer Zielparameter war in der EPO-Gruppe
signifikant geringer. Auch zwei sekundére Zielparameter (Sehnervendickenabnahme im MRT, VEP-
Latenzen) waren signifikant besser, weitere klinisch-funktionelle Zielparameter zeigten Trends zu
besserem Outcome. Als Nebenwirkung wurden passagere, moderate Hamatokritanstiege ohne klinische
Komplikationen festgestellt. Eine andere, mit 30 Patienten durchgefiihrte kontrollierte Studie konnte die
positiven Ergebnisse nur teilweise bestatigen: statistisch signifikante positive Effekte ergaben sich nurin
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der statischen Perimetrie fir die mittlere Defekttiefe (MD), nicht jedoch fir die anderen registrierten
Parameter (Visus, RNFL) [129]. Insgesamt kann wegen noch nicht ausreichender Daten momentan noch
keine Empfehlung fiir diese Therapie ausgesprochen werden.

Plasmapherese oder Immunadsorption werden i.d.R. nicht als Primartherapie eingesetzt, sondern sind
Moglichkeiten der Eskalation. Sie werden daher nicht in diesem, sondern im 9. Kapitel besprochen.

8.2. Therapie der atypischen Optikusneuritis

Da die meisten Formen atypischer Optikusneuritis im Gegensatz zur typischen Optikusneuritis nicht
selbstlimitierend und oft schwerer verlaufen, ist bei der atypischen Optikusneuritis die Therapie i.d.R.
zwingender indiziert und auch tber einen langeren Zeitraum durchzufiihren. Zur Therapie der atypischen
Optikusneuritis existieren allerdings bislang keine RCTs, sondern Giberwiegend Beobachtungsstudien [1].

Eine retrospektive Studie mit 35 Augen sechs Monate nach NMO ergab Hinweise, dass NMO auf i.v.
Methylprednisolon anspricht, und zwar umso besser, je friher die Therapie gestartet wird [130].
Zusammenfassende Empfehlungen zur Therapie der NMO wurden 2012 von der European Federation of
Neurological Societies (EFNS) herausgegeben [81].

Aus einer Analyse von 54 Fallen von Neurosarkoidose wurde die Aussage abgeleitet, dass bei Sarkoidose-
bedingter Optikusneuritis Steroide im Normalfall indiziert sind, wenngleich in einigen Fallen keine
Visusverbesserung mehr zu erzielen sei [15].

Aus den Ergebnissen einer retrospektiven Beobachtungsstudie mit acht Fallen von Lupus-erythematodes-
bedingter Optikusneuritis wurde geschlossen, dass Steroide vor allem wirksam sind, wenn sie innerhalb
von 10 Tagen gegeben werden [16]. Wenn Steroide, auch zusatzlich zu einer immunsuppressiven
Basistherapie, nicht helfen, kann in einigen Fallen eine intravendse Cyclophsophamid-Pulstherapie noch
Besserung bringen, wie durch die Ergebnisse einer offenen Therapiestudie mit 10 Patienten nahegelegt
wurde [131].

Die chronic relapsing inflammatory optic neuropathy (CRION) [17] scheint, nach den Ergebnissen einer
systematischen Ubersichtsarbeit zu 22 publizierten Fallserien mit insgesamt 122 Fillen, besonders sensitiv
auf Steroide (auch niedrigere orale Dosen) oder andere Immunsuppressiva zu sein, aber auch abhangig
von einer solchen Medikation (Rezidiv bei Dosisreduktion oder Absetzen) [132].

Ein Review von 48 Fallen (iber die Wirkung von verschiedenen Immunsuppressiva auf verschiedene
atypischen Autoimmun-Optikusneuritiden mit Rezidiv bei Steroid-Dosisreduktion ergab eine Ansprechrate
von 79% [133].

Zu Plasmapherese/Immunadsorption: siehe Kapitel 9.

8-10 Empfehlung Empfehlungsgrad
Bei autoimmuner atypischer Optikusneuritis soll eine Steroidtherapie erfolgen,

) R ™~
sofern keine absoluten Kontraindikationen dagegen sprechen.
Zumindest beim ersten Mal sollte diese als hochdosierte (500-1000 mg/d) i.v.- ,[\

Methylprednisolongabe lber 3-5 Tage beginnen, gefolgt von einer meist langeren
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oralen Ausschleichphase als bei der typischen ON.

Bei hoher Rezidivneigung bei autoimmuner atypischer Optikusneuritis soll eine
langfristige Steroid- oder alternative immunsuppressive Therapie durch ™
Kooperation mit einem Neurologen oder Rheumatologen veranlasst werden.

Evidenzgrad 3 [8, 71, 81, 133, 134]

8-11 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei para- oder postinfektiéser atypischer Optikusneuritis (z.B. bei Neuroretinitis)
sollte die Steroidbehandlung in den ersten Tagen von einer antibiotischen Therapie ™
begleitet werden, die insbesondere gegen Bartonellen wirksam sein sollte.

Evidenzgrad 4 [30]

9. Eskalation (diagnostisch, therapeutisch)

Bei ausbleibender Besserung innerhalb drei Wochen [24] sollten sowohl eine Ausweitung der Diagnostik
als auch eine Eskalation der Therapie erwogen werden.

9.1. Ausweitung der Diagnostik

Eine ausbleibende Besserung ist als Hinweis auf eine atypische Ursache zu deuten. Daher ist in solchen
Fallen eine Ausweitung der Diagnostik auf atypische Ursachen gemaR Abschnitt 7.3 dieser Leitlinie
sinnvoll. Insbesondere eine ndahere Untersuchung auf Neuromyelitis optica ist hier angezeigt.

Daruber hinaus kann bei Verdacht auf eine unklare zugrundeliegende Systemerkrankung eine Positronen-
Emissions-Tomografie (PET) evtl. weitere Herde im Korper aufzeigen, welche wiederum einer Biopsie
zuganglich sein kénnen [31].

9-1 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei ausbleibender Besserung bei Optikusneuritis nach 3 Wochen sollte, sofern
noch nicht geschehen, weitere Diagnostik auf atypische Ursachen entsprechend ™
Abschnitt 7 dieser Leitlinie (Empfehlungen 7-6 bis 7-8) veranlasst werden.

Bei ausbleibender Besserung bei Optikusneuritis sollte, sofern noch nicht
geschehen, ein spinales MRT zur Diagnostik auf Neuromyelitis optica veranlasst ™
werden.

Bei Verdacht auf eine unklare zugrundeliegende Systemerkrankung kann eine
Positronen-Emissions-Tomografie (PET) veranlasst werden um ggf. weitere Herde &
im Korper aufzuzeigen, welche wiederum einer Biopsie zuganglich sein kénnen.

Evidenzgrad
— Weitere Labordiagnostik auf atypische Ursachen: 3 [31, 86-90, 93-95, 97, 98]
—  MRT zur Diagnostik auf NMO: 2+ [82]
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—  PET: 4 [31]

9.2. Eskalation der Therapie

Therapeutisch kommen als Eskalation eine erneute Hochdosis-Steroidtherapie oder eine Plasmapherese
in Frage.

Bei Ausbleiben einer Besserungstendenz ist nach zwei bis vier Wochen in Kenntnis ihrer begrenzten
Wirksamkeit eine Wiederholung der Steroidtherapie zu erwagen [71]. Dabei ist neben den sonstigen
Risiken und Nebenwirkungen der Steroide auch an das insbesondere bei dlteren Patienten beschriebene
Risiko der Hepatotoxizitat [111-113] zu denken (siehe hierzu auch die ndheren Ausfiihrungen in Abschnitt
8.1.1.). Eine Verlaufsbeurteilung bezlglich der Optikusneuritis ist spatestens zwei Wochen nach Ende des
wiederholten Steroidpulses angebracht.

9-2 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei typischer Optikusneuritis kann bei Ausbleiben jeglicher Besserung nach zwei bis
vier Wochen eine hochdosierte Glukokortikosteroid-Therapie (s. Empfehlungen 8-2 &
bis 8-8) angesetzt bzw. wiederholt werden.

Bei atypischer Optikusneuritis kann zwei bis vier Wochen nach Beginn einer
erfolglosen hochdosierten Glukokortikosteroid-Therapie diese erneut versucht &
werden.

Die Indikation zur Gabe zur Gabe einer kumulativen Gesamtdosis im
Behandlungszeitraum von Uber 8,5g sowie zur Gabe von Einzeldosen tber 0,5g
sollte wegen eventueller Hepatotoxizitat zumindest bei Patienten tGber 50 Jahre
kritisch gestellt werden.

Evidenzgrade:

— erneute Steroidgabe: 4 [71, 135]
— Risiko der Hepatotoxizitat: 3 [111-113]

Als Eskalationstherapie bei ausbleibender Besserung auf hochdosierte Steroidtherapie kommt eine
Plasmapherese oder Immunadsorption in Betracht. In einer doppelblinden, placebokontrollierten Studie
wurde die Wirksamkeit von Plasmapherese (sieben Behandlungen pro Patient, Durchfiihrung jeden
zweiten Tag) bei Patienten mit steroidrefraktdrem MS-Schub (verschiedene Manifestationen, nicht nur
Optikusneuritis) getestet. Die Ansprechrate lag bei 41% [136]. Eine Arbeit fand in einer retrospektiven
Fallserie von 10 Patienten mit steroidrefraktarer typischer Optikusneuritis eine Besserung durch
Plasmapherese in 70% [137]. Eine andere Arbeit berichtet von Plasmapherese bei typischer und
atypischer Optikusneuritis (Ursachen: MS, NMO und ADEM); hier zeigte sich eine Ansprechrate von 44%;
das Ansprechen war besser in den Fallen, in denen die Therapie friihzeitiger eingeleitet wurde [138]. Eine
weitere Arbeit berichtet von 14 Fallen von steroidrefraktarer Optikusneuritis, bei denen Plasmapherese
durchgefiihrt wurde [139]. Bei rund 70% zeigte sich ein gutes Ansprechen. Im Durchschnitt stellte sich die
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Besserung nach 3 Plasmapheresen ein, einem friiheren Beginn (innerhalb eines Monats) war haufiger ein
Erfolg beschieden.

9-3 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei typischer Optikusneuritis kann als Eskalation bei Ausbleiben einer Besserung
nach hochdosierter Glukokortikosteroid-Therapie eine Plasmapherese oder
Immunadsorption veranlasst werden (maoglichst innerhalb 6 Wochen nach
Erkrankungsbeginn).

Bei atypischer Optikusneuritis kann bei Ausbleiben einer Besserung nach
hochdosierter Glukokortikosteroid-Therapie eine Plasmapherese oder
Immunadsorption veranlasst werden.

Bei gutem Ansprechen auf Plasmapherese kann bei zukiinftigen Rezidiven einer
atypischen ON auch primar eine Plasmapherese oder Immunadsorption veranlasst
werden.

Bei Lupus-erythematodes-bedingter Optikusneuritis kann alternativ eine
Cyclophosphamid-Therapie veranlasst werden.

Evidenzgrad 2- [131, 136-139]

Auf den genannten Arbeiten zur Eskalation (erneute Steroidtherapie, Plasmapherese) beruht auch die
entsprechende Empfehlung der deutschen neurologischen S2e-Leitlinie zur MS-Therapie [71].

10. Rezidivprophylaxe, Basistherapie

Bei Optikusneuritis mit Rezidivneigung gibt es Moglichkeiten einer prophylaktischen Langzeittherapie zur
Minimierung des Rezidivrisikos. Liegt eine der Optikusneuritis Gibergeordnete Erkrankung zugrunde (z.B.
MS, Sarkoidose), wird mit der Basistherapie die Systemerkrankung behandelt und somit auch anderen
Manifestationen vorgebeugt. Die Basistherapie bei typischer Optikusneuritis /MS verwendet Gberwiegend
andere Wirkstoffe als die Langzeittherapie bei atypischer Optikusneuritis bzw. der ggf.

zugrundeliegenden Systemerkrankung [71].

10.1. Basistherapie bei typischer Optikusneuritis / MS-Basistherapie

Der Zusammenhang zwischen Optikusneuritis und Multipler Sklerose (MS) ist seit Mitte des 20.
Jahrhunderts beschrieben [6]. 50% der Patienten mit einer initialen Optikusneuritis entwickeln innerhalb
von 15 Jahren eine MS [76]. Umgekehrt erleiden 50% aller MS-Patienten mindestens eine Optikusneuritis;
in 20-25% beginnt die MS mit einer Optikusneuritis. Die in den letzten Jahren eingefiihrten MS-
Basistherapeutika (Interferon [140, 141], Glatirameracetat [142], Teriflunomid [143], Dimethyl-Fumarat
[144], Fingolimod [61], Alemtuzumab [145], Cladribin [146], Natalizumab [147] usw.) verringern
prophylaktisch Schubrate und -intensitat bei schubférmiger MS und haben somit auch einen positiven
Einfluss auf langfristige Schaden am Sehnerven.

10-1 Empfehlung Empfehlungsgrad
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Eine frithzeitige Uberweisung von Patienten mit typischer Optikusneuritis zum
Neurologen soll u.a. zur Evaluation der Méglichkeit einer MS-Basistherapie ™
erfolgen.

Evidenzgrad 1++ [61, 102, 140-143, 145]

10.2. Rezidivprophylaxe bei atypischer Optikusneuritis

Zur langfristigen Rezidivprophylaxe kommt eine Vielzahl der in der Rheumatologie tblichen
Immunsuppressiva /Immunmodulatoren wie Azathioprin [148], Rituximab [149] oder
Mycophenolatmofetil [150] in Frage [31, 71]. Diese werden vom mitbehandelnden
Neurologen/Rheumatologen verordnet und beztglich moglicher Nebenwirkungen tiberwacht.

10-2 Empfehlung Empfehlungsgrad

Bei atypischer Optikusneuritis soll bei hoher Rezidivneigung eine langfristige
Glukokortikosteroid- oder alternative immunsuppressive Therapie durch ™
Kooperation mit einem Neurologen oder Rheumatologen veranlasst werden.

Bei atypischer Optikusneuritis soll sich die Wirkstoffdosis bei Rezidiven oder zur
Dauertherapie an der jeweiligen Erkrankung und dem individuellen Verlauf
auszurichten. Dabei kénnen hier auch niedrigere orale Glukokortikosteroid- ™
Dosen ausreichend und sinnvoll sein, z.B. bei der chronic relapsing inflammatory
optic neuropathy (CRION).

Evidenzgrad 3 [17, 71, 132, 133, 151]

11. Kontrollen

Die erste augenarztliche Kontrolle dient der Frage, ob sich das Sehvermdgen seit der Erstuntersuchung
verandert hat. Hierflr eignen sich besonders Visuspriifung und Perimetrie. Eine Untersuchung des
zentralen Augenhintergrunds dient der Erkennung etwaiger zwischenzeitlich aufgetretener
Veranderungen (z.B. Exsudate). Ein geeigneter Zeitpunkt, an dem einerseits eine ausreichende Dauer fir
die Ausbildung von Veranderungen (z.B. Besserung der Sehfunktion) verstrichen ist und es andererseits
fiir eine Intervention bei unglinstigem Verlauf noch nicht zu spat ware, liegt zwischen 10 und 14 Tagen
nach Erstuntersuchung.

11-1 Empfehlung Empfehlungsgrad
Eine augenarztliche Kontrolluntersuchung soll spatestens 14 Tage nach der PN
Erstkonsultation erfolgen, weitere Kontrollen nach Befund.

Evidenzgrad 4 (Expertenkonsens)

11-2 Empfehlung Empfehlungsgrad
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Bei bekannter Grunderkrankung (z.B. MS) sollen langfristige Kontrollen durch den
betreuenden Fachkollegen (je nach Grunderkrankung Neurologe oder ™~
Rheumatologe) erfolgen.

Evidenzgrad 4 (Expertenkonsens)

12. Prognose

Die Visusprognose bei typischer Optikusneuritis ist gut; flinf Wochen nach Symptombeginn ist der
Sehscharfenwiederanstieg weitgehend abgeschlossen; weitere, leichte Verbesserungen sind noch
innerhalb der kommenden 12 Monate mdoglich. Der Visus nach 10 Jahren liegt in 74% bei > 1,0, in 18%
zwischen 0,5 und 0,8, in 5% zwischen 0,1 und 0,4 und in 3% unter 0,1 [152].

Eine vollstandige Restitution wird allerdings i.d.R. nicht erreicht; es verbleiben meist Minderungen im
Farb- und Kontrastempfinden sowie ein gewisser Nervenfaserverlust, letzterer sowohl fundoskopisch in
Form einer (meist temporalen) Papillenblasse [1] als auch im SD-OCT [13] erkennbar. Das VEP zeigt auf
Dauer in der Mehrzahl der Falle verlangerte Latenzen, auch ein RAPD persistiert typischerweise (wenn
auch in geringerer Auspragung als in der Akutphase). Die Rezidivrate (am selben oder am Partnerauge)
innerhalb von 10 Jahren liegt bei durchschnittlich 35% (bei Patienten mit MS-Entwicklung bei 48%, bei
Patienten ohne MS-Entwicklung bei 24%).

Die Wahrscheinlichkeit nach einer Optikusneuritis als Erstereignis eine klinisch manifeste MS zu
entwickeln, hdangt ab vom MRT-Ausgangsbefund und des Anzahl der Jahre nach der initialen
Optikusneuritis [76]. Die Wahrscheinlichkeiten (auf 5%-Schritte gerundet) sind in der nachfolgenden
Tabelle wiedergegeben:

Anzahl Lasionen nach 5 nach 10 nach 15
im MRT Jahren Jahren Jahren
0 15% 20% 25%
1-2 35% 45% 65%
>3 50% 70% 75%

Die Visusprognose ist bei den meisten Formen atypischer Optikusneuritis schlechter als bei typischer
Optikusneuritis. So liegen z.B. bei NMO nach 10 Jahren 50% der Augen bei Visus 0,1 oder schlechter, bei
MS sind es nur 3% [32, 153].
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Anhang: zusammenfassendes Flussdiagramm
Der nachfolgende Algorithmus soll das in dieser Leitlinie empfohlene Vorgehen bei Optikusneuritis als
Flussdiagramm Ubersichtlich darstellen. Auf die einzelnen Empfehlungen des Hauptteils wird verwiesen.

Optikusneuritis (typische, atypische) [ SEﬁ:;eh\ung: ]

v
Einseitige subakute Sehstorung mit Augenbewegungsschmerz _l 4-1,4-2

Verifizieren der Kardinalsymptome _I 51

Eruieren einer moglichen Assoziation mit Multipler Sklerose
Erfragen mdglicher Hinweise auf andere Optikusneuropathien/Ursachen

Weitere Allgemeinanamnese, insb. mit Hinblick auf etwaige Kontraindika-
tionen gegen eine Steroid- oder sonstige immunsuppressive Therapie

6-1, 6-2
Untersuchung typische Befunde _I !

Obligate
Untersuchungen

Visus, bestkorr. J

Pupillen RAPD
Gesichtsfeld defekt (z.B. Zentralskotom)
Motilitat schmerzhaft

Vorderabschnitt | unauffallig

Fundus, zentral Papille unauffallig oder leicht geschwollen,
Makula normal

Fakultative Untersuchungen: Niedrigkontrast-Sehscharfe, Kontrastsehen, Farbsinn,
Muster-VEP, OCT der retinalen Nervenfaserschicht und Ganglienzellschicht,
Untersuchung des gesamten Augenhintergrundes in Mydriasis

L1 71-73,
IRT, ggf. Labor
5 |
- 3 —{ 7-4,7-8,
An Neurologen (ggf. Rheumatologen) zur Mitbetreuung 87 10-1
Ggf. Einweisung in Augen- oder neurologische Klinik 1122
|
Akut: ggf. hochdosierte Steroidtherapie, Begleitmedikation —1 81-88
Langfristig : ggf. Dauertherapie, Immunmodulation 10:1,10:2
|
Bei ausbhleibender Besserung: | 9-1-9-3
Vertiefte Untersuchung auf atyp. Ursachen, insb. Neuromyelitis optica
(Wiederholung) Steroidtherapie, ggf. Plasmapherese
| |
Spatestens nach 2 Wochen, dann je nach Befund _I 11-1,11-2
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